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W e g e n e r’s granulomatosis is a necrotizing, granulomatous vasculitis that
involves multiple organs including the upper and lower respiratory tract and the
kidney. The kidney initially exhibits focal necrotizing glomerulonephritis, which
progresses to crescentic glomerulonephritis in Wegener’s granulomatosis. We
experienced a case of Wegener’s granulmatosis which was associated with a thin
glomerular basement membrane disease. The patient suffered from nasal stuffi-
ness, recurrent serous otitis media, and tinnitus. Despite antibiotic therapy and
ventral tube insertion, symptoms did not improve and hearing difficulty was
aggravated. Ulcerative, necrotizing granulomatous inflammations with multinu-
cleated giant cells were seen on nasal biopsy. She had recurrent microscopic
hematuria and the renal biopsy findings by light and immunofluorescent
microscopy did not reveal any abnormalities but diffuse thinning of the
glomerular basement membrane (226nm) was observed by electronmicroscopy.
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서 론
W e g e n e r’s granulomatosis는상기도, 하기도
및 신장 등의 장기를 침범하는 광범위한 괴사성 육아
종성 혈관염을 특징으로 하는 질환으로 알려져 있다
1 ). 질병경과중 약 7 0 ~ 8 0 %의 환자에서 결국 사구
체신염을 일으키며, 신조직검사상주로 국소성 분절
성 사구체신염(focal segmental g omeru-
lonephritis) 의형태를 보인다. 이러한신장 침범
여부는 환자의 예후를 좌우하는 결정적인 요인이 되
며, 조기에치료하지 않을 경우 치료에 대한 반응성
이 감소하며 결국 비가역적인 신부전을 초래하여 사
망의 주요한 원인이 되는 것으로 알려져 있다2 ). 병인
은 확실히 규명되지는 않았지만, 90% 이상에서항
호중구 세포질 항체(antineutrophilic cytoplasmic
antibody, ANCA)가발견되는데, 이는호중구와
내피세포등에 작용하여 발병기전에 중요한 역할을 할
것으로추측하고 있으며 진단에도 도움을 준다3 , 4 ).
Thin glomerular basement membrane dis-
e a s e는 양성 재발성 혈뇨라고 불려지기도 하며, 혈
뇨와 사구체 기저막의 미만성 비박화를 특징으로 하
는 양성 질환중 하나로알려져 있다5 ).
저자등은 비폐색과 중이염의 증상으로 내원한 베
게너육아종증환자에서 신장조직 검사상 비박성기저
막신병증을 진단 후에 m e t h o t r e x a t e와 glu c o c o r-
t i c o i d로 치료하여 증상호전을 보인 1예를 경험하였
기에 보고하는 바이다.
증 례
환이자 : 신○성, 여자5 8세
주이소 : 양측비폐색과 좌측 청력 감퇴
현병력 : 환자는2개월간지속된 양측성 비폐색과
청력감퇴를 주소로 타병원에 내원하여 양측 장액성
중이염 진단하에 우측 통기관삽입 등으로 보존적 치
료를 시행받았으나 증세의 호전이 없었으며, 당시의
이비인후과적 진찰 소견상에서 양측 중비갑개와 비
중격이 가피로 덮여있었고 출혈성, 괴사성병변이
관찰되었다. 부비동전산화단층촬영상 전체 부비동
에 걸쳐 연조직 혼탁소견을 보여 비조직검사를 시행
하였으며, 비정형세포는 보이지 않았고 다형세포와
국소적 괴사소견이 관찰되었다. 환자는5개월이 지
난후 좌측귀의 난청과 이명, 그리고양측 비폐색 증
상이 지속되어 본원에내원하였다.
가족력 : 특이사항없음.
과거력 : 10년전신결석으로 체외충격파쇄석술 시
행받은것 외에는 특이사항 없음.
이학적 소견 : 입원당시환자는 체온은 3 6 . 5℃,
혈압 130/80mmHg, 맥박6 8회/분, 호흡수2 0회/
분이었으며, 외견상만성병색을 보였고 의식은 명료
하였다. 비경검사상 비강내에 출혈성 괴사조직과
가피가 관찰되었고 이경 검사상 우측은 통기관 삽입
상태였으며 좌측고막은 약간 함몰된 상태로 부분적
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With the above clinical findings and biopsy results, we diagnosed Wegener’s
granulmatosis with thin glomerular basement membrane disease. Thin glomeru-
lar basement membrane disease, also called benign recurrent hematuria, is
characterized by diffuse thinning of the glomerular basement membrane and
h e m a t u r i a .
Weekly low-dose methotrexate together with prednisone was used as treatment
regimen because nonglomerular microscopic hematuria may be the first sign of
cyclophosphamide-induced renal toxicity. With the above combination therapy,
she felt well-being sense and her hearing difficulty was also much improved.
She has been treated as an outpatient with glucocorticoid.
Key Words: W e g e n e r’s granulomatosis, Thin glomerular basement membrane
d i s e a s e
인 경화성 변화가 동반되어 있었다. 후두경검사상
기도협착 소견은 관찰되지 않았다. tuning fork를
이용한 청각 검사상 좌측으로의 편측화소견을 보였
다. 폐음및 심음은특이소견 없었으며 사지 및 관절
에 이상소견은 관찰되지 않았다. 
검사 소견 : 입원당시말초혈액검사에서 혈색소
11.2g/dL, 헤마토크릿32.9%, 백혈구6 , 0 0 0 / m m3,
혈 소 판 3 0 4 , 0 0 0 / m m3였 고 혈 구 침 강 속 도
5 5 m m / h r ( W e s t e r g r e n법), 혈청전해질검사는정상
소견을 보였다. 혈청생화학검사상BUN 9.7mg/dL,
크레아티닌 0.8mg/dL, 총단백7.0g/dL, 알부민
3.9g/dL, AST 29 IU/L, ALT 19 IU/L이었고면
역혈청학 검사에서 항핵항체 음성, 류마티스인자 음
성, ANCA 음성, 항 - P R - 3항체 및 항- M P O 항체는
음성이었고, 항- R N P항체, 항- S m항체, 항- R o / L a항
체도 모두 음성이었으며 C R P 는 1 . 7 0 m g / d L로 양성
이었다. 특수화학검사상IgG/A/M 1,160mg/dL,
187mg/dL, 124mg/dL, C3/C4 75.6/39mg/dL 으
로 모두 정상이었다. 소변검사에서는지속적인 현미
경적 혈뇨소견을 보였으나 적혈구이형증은 보이지 않
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Fig. 1.Chest PA reveals ill-defined nodular den-
sity in RLL.
Fig. 2.A necrotic granuloma with neutrophilic
microabscess is seen in biopsy obtained
from the nasal cavity(H-E stain, ×20 0 ) .
Fig. 3.Intact renal cortex without glomerular or
tubulointerstitial change (PAS, ×1 0 0 ) .
Fig. 4.An e ectron micrograph of a glomerulus shows
diffuse thinning(about 200 nm) of glomerular
capillary basement membrane (×5 , 2 0 0 ) .
았고, 24시간소변검사상 단백 78.0mg, 크레아티닌
676.7mg, 크레아티닌청소율은7 4 . 1 2 m l / m i n이었다.
방사선 소견 : 입원당시의흉부단순촬영상 우측
하폐야에 비교적 경계가 명확한 결절이 관찰되었다
(그림1). 외부병원에서 시행한 부비동 전산화단층
촬영상 전체 부비동에 연조직 혼탁양상을 보여 만성
범부비동염의 소견을 보였다. 측두골전산화단층촬
영에서는 양측 전체 중이강이 연조직으로 채워져 있
고, 양측유양돌기 세포의 경화성변화와 더불어 양
측 고막의 비후 소견을 보이는 등, 만성중이염에 합
당한 소견을 보였다. 복부초음파검사와 정맥내신우
조영술은 정상이었다. 
조직검사 소견 : 본원에서재시행한 비조직검사상
괴사성 육아종성 염증의 소견(그림2 )을 보였고, 신
장침범 여부의 확인을 위해 신조직검사를 시행하였
다. 그결과 H - E염색과 P A S 염색, 면역형광염색검
사상에서는 정상소견을 보였으나(그림3), 전자현미
경 소견상 고밀도 전자침착없이 사구체구조는 비교
적 잘 보존된 반면에 기저막의 미만성 비박화와 상
피의 공포화 변화가 관찰되어 비박성기저막신병증에
합당한 소견을 보였다(그림4). 
치료 및 임상 경과 : 비조직검사상괴사성 육아종
성 염증의 소견과 흉부단순촬영상 이상소견, 현미경
적 혈뇨, 신조직검사결과등을 종합하여 비박성기저
막신병증이 동반된 베게너육아종증으로 진단하였고
경구 prednisolone 60mg/day와 e t h o t r e x a t e
1 5 m g / w e e k으로 치료를 시작하였다. 이후흉부단
순촬영상 폐결절은 소실되었고 비폐색과 난청증상은
호전되는 양상을 보였으며, 퇴원후 경구 p r e d-
nisolone 30mg/day 으로유지하면서 현미경적 혈
뇨외에는 별다른 증상의 악화없이 현재 외래에서 경
과 관찰중이다. 
고 찰
베게너육아종증은 상기도 및 하기도의 괴사성 육
아종과 사구체신염 등을 동반하는 특징적인 혈관염
의 한 종류로서 1 9 3 1년에 K l i n g e r6 )가 부검소견을
토대로 처음으로 보고하였고 1 9 3 9년에는 특징적인
비침범과 관련하여 W e g e n e r가 독립된 질환으로서
그 임상상 및 병리소견을 발표한 바 있다7 ). 1973년
Fauci 등2 )이 c y c l o p h o s p h a m i d e와 g l u c o c o r t i c o i d
로 치료해야 하는 치명적 질환임을 기술하였으며,
이후 1 9 8 2년 Davies 등8 )에 의해 A N C A 가 발견되
었고, C-ANCA가 활동성 베게너육아종증 환자의
90% 이상에서검출된다는 보고들이 계속되었으며,
1 9 8 5년 Van der Woude등4 )이 간접면역형광법을
이용하여 중성구와 단핵구의 세포질의 구성원에 대
한 I g G항체와 베게너육아종증과의 관련성을 입증하
였다. 한편이 질환에서 A N C A 의 표적항원이 2 9 -
kDa serine proteinase-3임이밝혀졌고, 1988년
Falk 등에의해 간접면역형광법으로 에탄올 고정
시, 핵주위에염색되는 패턴을 발견하여, P-ANCA
라 명명하였으며, 이것은일차과립항원m y e l o p e r-
oxidase 효소에대한 항체임이 확인되었다3 ). 이는
베게너육아종증에서는 비교적 비특이적으로 약 5 %
내외의 환자에서만 발견된다고 알려져 있다. 또적
혈구침강속도는 이 질환의 활동기에 3 0 ~ 6 0 m m / h r
까지 상승하고 증상이 호전되면 감소하므로 진단과
치료 효과의 판정, 그리고재발 여부를 판단하는데
에 가치가 있다.
본 증례에서처럼 대부분의 환자는 초기에 상기도
와 하기도의 증상으로 의료기관을 찾게되며 코, 부
비동, 기도나귀의 이상이 약 7 3 %의 환자에서 초기
증상으로 나타나게 된다. 부비동염, 중이염등이호
발되며 청각소실과 드물게는 안면신경 마비도 보고
되고 있다3 ). 이비인후과영역에서 코는 가장 흔히
침범되는 부위로 비폐색감, 장액성및 혈액성 비루,
가피형성과 비중격 천공 등이 발생할 수 있고 부비
동염이 유발되기도 한다. 귀를침범하는 경우는 이
관폐쇄나 비인강궤양에 의한 장액성 중이염이 가장
흔하며, 육아종이직접 중이와 유양돌기를 침범하여
만성 중이염을 일으키기도 한다. 전형적으로고음역
에서의 청력감소를 보이는 감각신경성 난청의 형태
로 나타나는 경우는 와우내의 면역복합체의 침윤,
육아종에 의한 와우신경 압박, 염증의와우각내 혈
관침범 등에 의한 것으로 알려져 있다. 본증례의 환
자 역시 초기에 비폐색과 반복되는 중이염으로 병원
을 찾았으며, 계속적인이비인후과적 치료에도 차도
가 없었고 결국 청력감소까지 동반되었다.
폐침윤과 폐결절은 약 5 0 %의 환자에서 초기에 발
견되는데 그 증상으로는 기침, 객혈, 흉막통등이 있
다. 베게너육아종증환자의약 8 5 %에서 결국에는 폐
질환이 발생하지만, 이들에서증상이 발현되는 경우
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는 2 / 3이며 나머지 1 / 3의 환자에서는 본 증례의 환
자에서처럼 증상없이 방사선 검사에서만 미만성 폐
침윤, 폐결절혹은 동공등의 소견을 보인다2 ).
신장침범의 경우는 초기에 사구체신염의 특징을
보이는 비율은 대략 18% 내외에불과하며 말기신부
전으로 진행될 때까지 신질환은 무증상인 경우가 대
부분이다. 사구체신염은조기에 발견하여 치료하지
않을 경우 비가역적인 신부전을 일으키며 이는 중요
한 사인의 하나가 된다2 ). 약7 5 %의 환자에서 결국
에는 사구체신염이 발생하게 되고, 신부전이발생하
면 치료를 해도 생존률에는 차이가 없는 것으로 알
려져 있어서2 ) 사구체신염 여부의 판정을 위해서는
소변검사를 조기에 시행해야 한다. 조직학적으로대
개의 경우는 국소성 분절성 사구체신염을 보이며 반
월( c r e s c e n t )을 종종 동반하게 되고, 면역형광법이
나 전자현미경 소견상에서는 특이한 소견을 보이지
는 않는다9 ). 본증례의 환자에서도 소변 검사상 현
미경적 혈뇨가 지속되었고, 과거력상신결석에 의한
혈뇨를 배제하기 위해 정맥내신우조영술을 시행한
결과 정상 소견을 보였다. 베게너육아종증에동반된
신장침범 여부의 확인을 위하여 신조직 검사를 시행
하였으며, 그결과 H - E염색과 PAS 염색, 면역형광
염색에서는 정상소견을 보였지만 전자현미경소견상
사구체기저막의 비박화현상을 보여 지속되는 현미경
적 혈뇨의 원인이 비박성기저막신병증임을 확인할
수 있었다.
1 9 8 6년에 C o l e m a n등은 4 8명의 비박성기저막신
병증, Alport증후군, 특발성혈뇨( i d i o p a t h i c
h e m a t u r i a )등의 혈뇨환자를 대상으로 한 조사 결
과, 사구체비박화가 혈뇨의 한 원인임을 보고 하였
다1 0 ). 비박성기저막신병증은무증상의 현미경적 혈뇨
와 사구체 기저막의 비박화를 특징으로 하는 양성질
환으로 일반적으로 단백뇨의 발생이나 신부전으로의
진행은 거의 없는 것으로 알려져 있지만, 일부에서
는 고혈압의 발생이나 신기능의 감소가 서서히 진행
하였다는 보고도 있다5 ). 1973년R o g e r s등에 의해
familial benign essential hematuria로불리워
지다가1 1 ) 1 9 8 5년 D i s c h e등에 의해 비박성기저막신
병증이라고 명명 되었다5 ). 보통젊은 성인과 중년에
서 주로 발병하며 남녀비는 같고 가족력을 보이며
청력장애는 동반되지 않는 것으로 보고되고 있다. 
T i e b o s c h등1 2 )에 의하면 비박성기저막신병증에서
사구체 기저막 비박화는 lamina densa의감소에
의한다고 알려져 있다. 사구체기저막과 l a m i n a
d e n s a의 두께는 연령과 성별에 따른 차이가 밝혀져
있다. 일반적으로성인에서의 정상 사구체 기저막의
두께는 남자에서 3 7 5±75nm, 여자에서3 2 5±
4 0 n m이며 사구체 기저막의 두께가 265nm 이하인
경우에 기저막에 비박화가 있는 것으로 간주한다.
본 증례의 환자는 기저막의 두께가 2 0 0 n m로 측정되
어 비박화의 소견을 보였고, 기저막의분리는 관찰
되지 않았다. 회복기의사구체신염, 미소변화형신
증후군, Henoch-Schonlein씨자반병, 전신성홍반
성 낭창, IgA 신증, 메산지움증식성 사구체 신염,
국소성 분절성 사구체 경화증등에서도 일부 사구체
기저막의 비박화가 나타난다고 알려져 있지만, 다른
특징적인 소견없이 나타나는 광범위한 비박화가 비
박성기저막신병증을 진단함에 있어서 중요한 요소이
다1 3 ). 우리나라에서는전자현미경의 역사가 길지 않
고, 비박성기저막신병증에대한 관심 부족으로 그동
안 정상으로 생각했던 예중의 상당수는 비박성기저
막신병증의 가능성이 있을 것으로 추정된다1 ).
베게너육아종증은 치료하지 않으면 급속히 진행하
여 9 0 %이상에서 2년이내에 사망하며, cyclophos-
p h a m i d e와 glucocorticoid 병합요법으로7 5 ~ 9 3 %
의 관해율을 보이지만 신부전 진행시에는 생존율의 향
상이 없는 것으로 알려져 있다. 재발이문제가 될 수
있는데 이 경우에 반복되는 cyclophosphamide 치료
의 부작용으로 골수억제, 불임등과함께 신독성으로
인한출혈성 방광염과 방광암등이 알려져 있다2 ). 그러
므로치료 시작후에 비사구체성의 혈뇨가 나타나는 경
우에는 출혈성방광염을 의심해 볼 수 있으며, 이는방
광암의 중요한 위험인자이며 현미경적 혈뇨의 경우에
도 방광암에 대한 의미있는 위험인자임이 보고된 바
있다. 급성의진행성 신질환이나 폐질환이 발생하지
않은 경우, 그리고cyclophophamide 독성이나타난
환자의 경우에 weekly low-dose methotrexate와
g l u c o c o r t i c o i d의 병합치료로 c y c l o p h o s p h a m i d e와
유사한 치료 효과가 보고되고 있다1 5 ). 본환자의 경우
에도 기존의 현미경적 혈뇨와 cyclophosphamide 치
료시 신독성으로 야기될 수 있는 혈뇨와의 감별상의
어려움, 그리고진단 당시부터 지속된 현미경적 혈뇨
에 대한 경과 관찰등의 이유로 c y c l o p h o s p h a m i d e
대신 m e t h o t r e x a t e와 glu c o c o r t i c o i d를 치료에 사용
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하였다. 알려진바와같이 베게너육아종증에서 예후를
좌우하는 가장 큰 요인이 신장침범 여부이므로 향후
본 환자에 대한 치료와 함께 신기능의 변화에 대해지
속적인 추적관찰이 필요할 것으로 여겨진다. 
요 약
저자 등은 내원 6개월전부터 양측 비폐색과 좌측
청력감퇴를 증상으로 내원하여 베게너육아종증으로
진단받은 5 8세 여자환자에서 소변 검사상 지속적인
현미경적 혈뇨가 있어 신장침범 여부를 감별하기 위
하여 신조직검사를 시행하였으며 그 결과, 베게너육
아종증에 동반된 비박성기저막신병증으로 진단하였
기에 문헌 고찰과 함께 이에 보고하는 바이다.
R E F E R E N C E S
01 )신영태, 오선미, 김종학, 황평주, 나기량, 서광선등.
Thin glomerular basement membrane nephropa-
t h y의 임상상. 대한신장학회지1 9 9 7 ; 1 6 : 2 7 4 - 8 0 .
02 )Hoffman GS, Kerr GS, Leaviff RY, Hallahan
CW, Lebovies RS, Travis WD, et al. Wegen-
e r’s granulomatosis: An analysis of 158
Patients. Ann Int Med 1992;116:488-98.
03 )Falk RJ, Jannette JC. Anti-neutrophil cyto-
plasmic autoantibodies with specificity for
myelo- peroxidase in patients with systemic
vasculitis and idiopathic necrotizing and cres-
centic glomerulonephritis. N Engl J Med
1 9 8 8 ; 3 1 8 : 1 6 5 1 - 7 .
04 )Van der Woude FJ, Lobatto S, Permin H,
van der Giessen M, Rasmussen N, Wiik A.
Autoantibodies against neutrophils and mono-
cytes : tool for diagnosis and marker of dis-
ease activity in Wegener’s ranulomatosis.
Lancet 1985;1:425-9.
05 )Dische FE, Weston MJ, Parsons V. Abnormal-
ly thin glomerular basement membranes asso-
ciated with hematuria, proteinuria or renal
failure in adults. Am J Nephrol 1985;5:103-9.
06 )Klinger H. Grenzformen der periarteritis
nodosa. Frankf Z Pathol 1931;42:455-80.
07 )Wegener F. Uber generalisierte, septishce
efaberkrankungen. Vehr Dtsch Pathol Ges
1936; 29:202-10.
08 )Davies DJ, Moran JE, Niall JF, Ryan GB.
Segmental necrotizing glomerulonephritis with
antineutrophil antibody: Possible arbovirus
aetilogy? Br Med J [Clin Res Ed] 1982;285;606.
09 )Churg J, Churg A. Idiopathic and secondary
vasculitis : A review. Mod Patho 1989;2:144-160.
1 0 )Coleman M, Haynes WD, Dimopoulos P, Bar-
ratt LJ, Jarvis LR. Glomerular basement
membrane abnormalities associated with
apparently idiopathic hematuria. Human
Pathol 1986;17:1022-30.
1 1 )Rogers PW, Krutzman NA, Bunn SM, White
MG. Familial benign essential hematuria.
Arch Int Med 1973;131:257-262.
1 2 )Tiebosch A, Frederick PM, Vriesman P, Mooy
J, Rie H. The basement membrane nephropa-
thy in adults with persistent hematuria. N
Engl J Med 1989;320:14-8.
1 3 )Hill GS, Jenis EH, Goodloe J Jr. The nonspeci-
fic ty of the ultrastructural alterations in
hereditary nephritis. Lab Invest 1974;31:516-32.
1 4 )Sneller MC, Hoffman GS, Talar-williams C,
Kerr GS, Hallahan CW, Fauci AS. An analy-
sis of forty-two Wegener’s granulomatosis
patients treated with methotrexate and pred-
nisone. Arthritis Rheum 1995;38:608-13. 
1 5 )Wolff SM, Fauci AS, Horn RG, Dale DC.
W e g e n e r’s granulomatosis, Ann Intern Med
1 9 7 4 ; 8 1 : 5 1 3 .
